
Клінічний випадок

Читайте нас на сайті: http://med-expert.com.ua

О.Д. Фофанов, В.О. Фофанов, О.Ю. Фофанова, Я.Я. Сікорин

Рідкісна вада розвитку – вроджена сегментарна 
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У статті наведені літературні дані про розповсюдження, морфологічні ознаки, клініку, діагностику та 
лікування рідкісної вади розвитку травного тракту – вродженої сегментарної дилатації товстої кишки 
(ВСДТК) у дітей. Наведено також власне клінічне спостереження даної вади у новонародженої дитини. 
У новонароджених дітей вада діагностується дуже рідко і проявляється симптомами кишкової непрохід-
ності, переважно діагностується інтраопераційно. У більш старших дітей клінічна маніфестація нагадує 
хворобу Гіршпрунга. Автори дійшли висновку, що ВСДТК може бути діагностована у новонароджених 
дітей до операції. Патогномонічними ознаками її є наявність великого кістоподібного розширення товстої 
кишки за клінічними та ультрасонографічними даними, відсутність моторики ураженого (розширеного) 
відділу зі збереженням моторики привідної та відвідної ділянок товстої кишки за даними іригографії. 
При патоморфологічному дослідженні, за даними літератури, в ураженій ділянці товстої кишки, як і у дис-
тальному відділі, виявляють звичайні гангліозні клітини. У наведеному спостереженні були виявлені ган-
глії з ознаками дисплазії у розширеній та дистальній ділянках товстої кишки. Тактика хірургічної корекції 
значною мірою залежить від локалізації та протяжності ВСДТК і відрізняється від операцій при хворобі 
Гіршпрунга. Тому важливою є ретельна диференціальна діагностика цих вад.

Ключові слова: вроджена сегментарна дилатація товстої кишки, новонароджені діти.



Клінічний випадок

Читайте нас на сайті: http://med-expert.com.ua

Вроджена сегментарна дилатація товстої кишки 
(ВСДТК) – це рідкісна вада, яка характеризується ло-
кальним розширенням товстої кишки з різким перехо-
дом між нормальними і розширеним сегментами. Вада 
належить до групи Гіршпрунг-подібних захворювань з 
нормальними гангліозними клітинами. Сегментарна ди-
лятація кишечника може зустрічатися у різних відділах 
травного тракту – від дванадцятипалої до прямої кишки. 
У літературних джерелах переважно зустрічаються опи-
си дилатації товстої кишки [3,7]. Вперше ВСДТК описали 
Swenson i Rathauser у 1959 році [17]. У англомовній літе-
ратурі зустрічаються поодинокі описи вади (Congenital 
segmental dilatation of the colon (CSDC)), у вітчизняній 
літературі нами не знайдено такої інформації. Переваж-
но ваду описано у дітей, дуже рідко – у новонароджених. 
В огляді, проведеному Mahadevaiah та співавт. (2011) [11], 
було знайдено лише дев’ять описаних у світовій літера-
турі випадків ВСДТК у новонароджених.

Характерними ознаками ВСДТК є виразне розши-
рення сегмента товстої кишки (діаметром до 15–
17 см) з різким переходом до нормальної ободової 
кишки проксимальніше і дистальніше розширеної 
ділянки; знижена моторика дилатованого сегмента 
кишки; відсутність tenia coli в ураженій частині; по-
силена серозна васкуляризація, що йде від розшире-
ної маргінальної ободової артерії [4].

Клінічно ВСДТК переважно проявляється у дитячо-
му віці (дуже рідко в неонатальному періоді) симптома-
ми часткової низької кишкової непрохідності, що нага-
дують хворобу Гіршпрунга. У неонатальному періоді 
вада переважно діагностується інтраопераційно [5,9,11].

Хочемо поділитися нашим спостереженням даної 
вади у новонародженої дитини, у якої діагноз був вста-
новлений до операції.

Клінічний випадок
Дитина Г., хлопчик, 1 доба, доставлений у відді-

лення інтенсивної терапії новонароджених дітей 
обласної дитячої клінічної лікарні 01.10.18 р. з об-
ласного перинатального центру. Народився від ІІІ 
вагітності, ІІ пологів з масою тіла 3800 г, у терміні 
гестації 39 тижнів, оцінка за шкалою Апгар 7–8 ба-
лів. Вагітність у матері перебігала на тлі анемії легко-
го ступеня. У термін гестації 36 тижнів при ультра-
звуковому дослідженні у плода діагностована 
вроджена вада кишечника (неуточнена).

Наприкінці першої доби життя у дитини виникла 
блювота застійним вмістом, меконій не відходив. За-
гальний стан при надходженні важкий. Дитина млява, 
шкіра блідо-рожева, суха, тургор знижений. Живіт 
збільшений у розмірах, асиметричний, праворуч кон-
турується об’ємне утворення, при пальпації – утворен-
ня обмежено рухливе, неболюче. При перкусії над 
утворенням визначається тимпаніт. У дитини задній 
прохід сформований нормально, при промиванні тов-
стої кишки отримано лише безбарвні грудочки слизу. 
Сечопуск не порушений, сеча візуально чиста. При 
зондуванні шлунка отримано до 20,0 мл застійного 
вмісту зеленого кольору.

При лабораторному обстеженні значних відхилень 
від норми не виявлено. На оглядовій рентгенограмі жи-
вота значно роздуті петлі кишок, які зміщені ліворуч. 
У правій половині живота візуалізується великих роз-
мірів порожнисте утворення, заповнене газом (рис. 1).
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При ультразвуковому дослідженні живота вияв-
лено розширені петлі кишок, виразний метеоризм. 
При ультразвуковому дослідженні серця у дитини 
виявлено незарощене овальне вікно (5 мм), при не-
йросонографії – дрібні кісти головного мозку.

За клінічними та рентгенологічними ознаками у 
дитини запідозрено вроджену ваду кишечника – 

ВСДТК, що супроводжується вродженою низькою 
кишковою непрохідністю.

Після передопераційної підготовки 02.10.2018 ди-
тині проведена операція: лапаротомія, резекція ді-
лянки вродженої сегментарної дилатації товстої 
кишки, ілеотрансверзостомія, підвісна ентеростомія 
(хірург – професор О.Д. Фофанов). Поперечна су-
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праумбілікальна лапаротомія. Виділився серозний 
ексудат у значній кількості. При ревізії черевної 
 порожнини у правій половині живота виявлене ве-
ликих розмірів (18х15х13 см) кістоподібне розши-
рення товстої кишки, яке починається від ілеоце-
кального кута і закінчується у проекції середини 
поперечноободової кишки. Апендикс розташова-
ний безпосередньо на нижньому полюсі розширеної 
товстої кишки, не змінений. Стінки цього мішкопо-
дібного утворення гіпертрофовані, у його стінці від-
сутні teniae coli та гаустри. Брижа патологічного 
утворення тонка і недорозвинута, однак містить 
сітку розширених кровоносних судин, які розпо-
всюджуються до середини розширеної кишки і роз-
пластані на її поверхні з брижового боку. Тому киш-
ка з брижового боку виглядає, як гіперемована, з 
чіткою демаркацією з протилежною половиною 
кишки. Дане утворення в просвіті містить газ і рід-
кий меконій, просвіт мішка з’єднаний з привідною 
частиною тонкої кишки, яка виглядає нормальною 
(рис. 2, 3). Дистальніше утворення є звужена (не-
функціонуюча) ободова кишка. Перевести вміст з 
розширеної ділянки у дистальному напрямку в тов-
сту кишку неможливо, хоча у місці дистального пе-
реходу дилатованої кишки у звичайну ободову ві-
зуально механічної непрохідності (атрезії чи 
стенозу) кишки не виявлено.

Подібні зміни розцінено, як рідкісну вроджену 
ваду, – ВСДТК, яка викликала повну низьку вродже-
ну кишкову непрохідність. Уражену частину ободо-
вої кишки разом з апендиксом мобілізовано, резек-
товано. Накладено  ілеотрансверзоанастомоз 
«кінець у бік» однорядним безперервним швом 
(PDS 5-0). У зв’язку зі значною диспропорцією при-
відного і відвідного сегментів також накладено під-
вісну ентеростому на 20 см проксимальніше анасто-
мозу для декомпресії останнього.

Дослідження виконані відповідно до принципів 
Гельсінської Декларації. Протокол дослідження 
ухвалений Локальним етичним комітетом (ЛЕК) 
всіх зазначених у роботі установ. На проведення до-
сліджень та лікування було отримано поінформова-
ну згоду батьків дитини.

Клінічний діагноз: «Низька вроджена кишкова не-
прохідність, зумовлена вродженою сегментарною 
дилатацією товстої кишки; ішемічна нефропатія; 
жовтяниця неонатальна; геморагічна хвороба ново-
народженого; двобічна пієлоектазія; геморагічна 
ретинопатія обох очей».

При гістопатологічному дослідженні ураженої 
(дилатованої) ділянки товстої кишки виявлено, що 
слизова оболонка – з множинними збільшеними 

келихоподібними клітинами, гіпотрофованими за-
лозами, імбібована меконієм. Підслизовий шар міс-
цями нерівномірно потовщений з розростанням 
грубої волокнистої сполучної тканини, набряклий, 
повнокровний, з тромбозом судин, геморагічним 
просяканням та вогнищевими змішаноклітинними 
інфільтратами. М’язові волокна нерівномірно по-
товщені, місцями стоншені, повнокровні з наявніс-
тю гангліїв з ознаками дисплазії (рис. 4, 5). Серозний 
шар набряклий, повнокровний.

При дослідженні проксимального відділу товстої 
кишки (до розширення) виявлено, що резектовані 
краї повнокровні, набряклі, з частковою десквама-
цією епітелію та вогнищевою змішаноклітинною 
інфільтрацією шарів. При дослідженні дистального 
відділу товстої кишки виявлено набряк усіх шарів, з 
дрібними виразками слизової оболонки, частковою 
десквамацією та імбібіцією меконієм. Вогнищеві 
змішаноклітинні інфільтрати підслизового шару. Ді-
лянки вогнищевої лімфоїдної гіперплазії у слизово-
му та підслизовому шарах з накопичення моно-
морфних лімфоцитів пластами та за типом 
лімфоїдних фолікулів, без гермінативних. Нервові 
ганглії наявні, деякі з них з ознаками дисплазії 
(рис. 6).

Після операції дитина отримувала антибактері-
альну, інфузійну терапію, дихальну підтримку та 
симптоматичне лікування. Післяопераційний пере-
біг без ускладнень. 30.10.2018 р. дитина виписана зі 
стаціонару в задовільному стані. 15.04.2019 р. дити-
ні проведена операція – закриття підвісної ентеро-
стоми. Після виписки почуває себе добре, скарг не 
має, пасаж по травному тракту не порушений, вагу 
набирає адекватно. При ультразвуковому обстежен-
ні живота патологічних утворень не виявлено.

Обговорення
Вважається, що ВСДТК є вродженою мальформа-

цією товстої кишки, і наше спостереження дитини з 
маніфестацією патології з першого дня життя під-
тверджує цей факт. Описана різна локалізація 
вади – від сліпої до сигмовидної кишки. Ліва поло-
вина товстої кишки уражається значно частіше, у 
45% випадків уражені ректосигмоїдна або сигмоїдна 
зони. Описані випадки тотального ураження товстої 
кишки [8]. Серед асоційованих вад частіше за інші 
зустрічаються синдром мальротації, дуоденальна 
атрезія, вади обличчя, подвоєння апендикса, дивер-
тикул Меккеля, атрезія товстої кишки [4,10,14,16].

Причини виникнення даної вади досі невідомі. 
Існує декілька теорій етіопатогенезу даної патології, 
які ґрунтуються на внутрішньоутробному ураженні 
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судин, порушенні органогенезу, защемленні кишеч-
ника в пупковому кільці, порушенні розвитку не-
рвових елементів, порушенні розвитку м’язових 
елементів кишки. Одну з них запропонували Mathé 
та співавт. – теорію примітивної нервово-м’язової 
дисфункції кишечника, але ця теорія не пояснює ви-
никнення захворювання лише в певному сегменті 
товстої кишки [13].

Brawner і Shafer узагальнили клінічні та патолого-
анатомічні особливості ВСДТК і виділили наступні 
характерні ознаки:

1) відсутність рентгенологічно доказової мото-
рики розширеного сегмента;

2) нормальний вигляд та функціонування товстої 
кишки, як проксимальної, так і дистальної після 
розширеної ділянки;

3) відсутність taenia coli і гаустр у розширеному 
сегменті;

4) нормальні гангліозні клітини, як в розширено-
му сегменті, так і в дистальній (після розширеної 
ділянки) частині;

5) гіпертрофія кругових і поздовжніх м’язових 
шарів у розширеному сегменті [6].

При гістологічному дослідженні стінка ВСДТК 
нагадує структуру нормальної товстої кишки. Біль-
шість дослідників виявляють нормальні парасимпа-
тичні ганглії у підслизовому і м’язовому шарах ура-
женої кишки та у візуально нормальній частині 
товстої кишки дистальніше розширення, що дозво-
ляє заперечити хворобу Гіршпрунга. У нашому спо-
стереженні були виявлені при гістологічному дослі-
дженні ганглії з ознаками дисплазії у розширеному 
сегменті і у дистальній, візуально нормальній, час-
тині товстої кишки.

У наведеному нами спостереженні при гістопато-
логічному дослідженні ураженої дилатованої кишки 
були виявлені деякі особливості, на які звернули 
увагу й інші дослідники. Одна з них – це наявність 
сітки розширених і звивистих кровоносних судин, 
що відзначаються у брижі і на серозній оболонці та 
серозно-м’язовому шарі розширеного сегмента. При 
цьому сама брижа в ділянці дилатованого сегмента 
тонка і недорозвинута, а сітка розширених судин 
розповсюджується до середини розширеної кишки 
з брижового боку і виглядає як гіперемована поло-
вина кишки з чіткою демаркацією з протилежною 
половиною кишки (рис. 2). Імовірно, ця особливість 
кровопостачання пов’язана з тератогенезом ВСДТК. 
Іншою особливістю є наявність значного розмежу-
вання, дезорганізації м’язових волокон м’язової 
оболонки, пов’язаного з фокальною множинною 
атрофією волокон [3,4]. Гіпертрофії м’язів у нашому 

випадку не було, що відповідає гіпотезі, висунутій 
Helikson та співавт. [9], який припускав, що гіпер-
трофія м’язів встигає розвинутись при цій ваді 
лише у більш старших дітей.

Візуально дилатований сегмент при ВСДТК дуже 
нагадує іншу рідкісну мальформацію, описану нами 
у 2018 році, – вроджений товстокишковий мішок 
(congenital pouch colon) [1]. Однак, на відміну від 
ВСДТК¸ при товстокишковому мішку, як правило, 
є аноректальна агенезія, і мішок закінчується нори-
цею в сечові або статеві органи (залежно від статі 
дитини). А головною відмінністю між цими двома 
вадами є наявність структурно нормальної ободової 
кишки дистальніше розширення при ВСДТК та аге-
незія дистальних відділів при вродженому товсто-
кишковому мішку. Binod Kumar Rai та співавт. опи-
сали випадок поєднання у дитини вродженого 
товстокишкового мішка і сегментарної дилатації 
тонкої кишки і класифікували цю ваду, як V тип 
вродженого товстокишкового мішка [5].

Клінічні ознаки ВСДТК дуже подібні до симпто-
мів хвороби Гіршпрунга (запори і метеоризм, які 
починаються після 6 місяців і з часом прогресують, 
епізоди діареї) [9,15]. Вважається, що клінічна мані-
фестація вади у новонароджених може бути лише 
при локалізації сегментарної дилатації у тонкій 
кишці (зустрічається дуже рідко), проявляється 
ознаками вродженої кишкової непрохідності [2,11]. 
У презентованому нами випадку була уражена пра-
ва половина товстої кишки, включаючи ілеоцекаль-
ний кут. Імовірно, з цим пов’язана клінічна картина 
вродженої кишкової непрохідності у цієї дитини з 
перших днів життя.

ВСДТК може бути діагностована пренатально 
при ультразвуковому дослідженні. При цьому ви-
являють кістоподібне утворення в черевній порож-
нині. Постнатально при рентгенологічному дослі-
дженні виявляють великих розмірів газовий міхур 
з горизонтальним рівнем рідини або без нього.

У диференціальній діагностиці ВСДТК з хворо-
бою Гіршпрунга чи іншими видами кишкової непро-
хідності допомагає іригографія, при якій виявляють 
значне мішкоподібне розширення товстої кишки з 
раптовим переходом у нормальний діаметр прокси-
мальніше і дистальніше розширення [4,9].

Хірургічне лікування вади залежить від локаліза-
ції розширення та його протяжності і полягає у ре-
зекції дилатованого сегмента з накладанням анасто-
мозу «кінець до кінця» [3,4,14]. При локалізації у 
ділянці сигмовидної і прямої кишки проводять опе-
рацію за Soave або за Duhamel. Деякі автори надають 
перевагу етапному хірургічному лікуванню, яке по-
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чинається з накладання кишкової стоми. При роз-
повсюдженому чи тотальному ураженні товстої 
кишки деякі автори рекомендують не проводити 
резекцію розширеної кишки (фактично – колекто-
мію), а проводити колорафію (плікацію) або тубуля-
ризацію дилатованого сегмента. Після таких опера-
цій функціональні результати були добрими, 
рецидивів товстокишкової дилатації не описано 
[2,3,11,12].

Висновки
Вроджена сегментарна дилатація товстої кишки – 

це рідкісна вада, яка може мати різноманітну клініч-
ну маніфестацію. У новонароджених переважно 
проявляється симптомами кишкової непрохідності, 
у більш старших дітей нагадує клініку хвороби Гір-
шпрунга. Наведений рідкісний клінічний випадок 
свідчить про можливість доопераційної діагностики 
вади у новонароджених з клінікою вродженої киш-
кової непрохідності і кістоподібним газовим міху-
ром у черевній порожнині. При правильній хірур-
гічній тактиці результати лікування добрі. У дітей, 
старших одного місяця, з клінікою хвороби Гір-
шпрунга необхідно проводити ретельну диференці-
альну діагностику і пам’ятати про існування такої 
вади, як вроджена сегментарна дилатація товстої 
кишки. Це важливо, оскільки тактика хірургічної 
корекції при цих вадах суттєво відрізняється.

Автори заявляють про відсутність конфлікту 
інтересів.
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